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Uvod: Atypicky fibroxantém (AFX) je zriedkavy mezenchymovy nador koze s nejasnym
histogenetickym pévodom a neurcitym biologickym spravanim. Charakteristicky je
vyraznou Strukturalnou variabilitou, ktora sposobuje pri bioptickom vysetrenizna¢né
diagnostické rozpaky. Stanovenie diagnézy sa nezaobide bez pouzitia Sirokého spektra
imunohistochemickych markerov.

Kazuistika: 79-ro¢ny muz s anamnézou viacpocetnych keratinocytovych karcindmov koze
pozoroval vznik dalSej tumordznej lézie na lavom lici, ktord imponovala ako bazocelularny
karcindm. Odstranena bola totalnou chirurgickou exciziou. Tumor pozostaval z pomerne
ohranic¢eného intradermdlne rasticeho nodulu tvoreného populaciou pleomorfnych
nadorovych buniek so svetlou cytoplazmou. Imunohistochemicky bol pozitivny na
vimentin, CD163, CD68, CD10 a CD99. Histomorfologicky obraz a imunofenotyp zodpo-
vedali svetlobunkovému variantu AFX. Po stanoveni diagndzy bol pacient dalej sledovany
onkodermatolégom bez dalsej terapeutickej intervencie.

Zaver: Svetlobunkovy AFX je velmi zriedkavy nador postihujuci preferenc¢ne oblast
hlavy u starsich muzov. Zvycajne je tazko diagnostikovatelny, pretoze imituje Siroké
spektrum primarnych aj sekundarnych nadorov koze. Vzdy musi byt spravne odliseny
od inych koznych malignit so svetlobunkovou diferenciaciou, ktoré maju omnoho
agresivnejsie biologické spravanie, horsiu prognézu a vyzaduju uplne int liecebnu
stratégiu.
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Clear cell atypical fibroxanthoma in a patient with multiple keratinocytic
carcinomas of the skin

Introduction: Atypical fibroxanthoma (AFX) is a rare mesenchymal skin tumor of
unknown histogenesis and unclear biological behaviour. It is characterized by marked
structural variability, which causes great diagnostic embarrassment during biopsy
examination. Establishing a correct diagnosis can not be done without using a wide
spectrum of immunohistochemical markers.

Casereport: A 79-year-old man with a history of multiple keratinocytic skin carcinomas
noticed another lesion arising in the left cheek. It looked like basal cell carcinoma and
was completely removed by surgical excision. The tumor consisted of a relatively cir-
cumscribed intradermal nodule composed of pleomorphic neoplastic cell population
with clear cytoplasm. It immunohistochemically expressed vimentin, CD163, CD68,
CD10 and CD99. A pathologic diagnosis of clear cell AFX was done. After establishing
the diagnosis, the patient was followed-up by an oncodermatologist without further
therapeutic intervention.

Conclusion: Clear cell AFX is a unique tumor preferentially affecting the head region
in older men. It is usually difficult to diagnose because it mimics a wide range of
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primary and secondary skin neoplasms. It must always be correctly distinguished from other cutaneous malignancies with clear
cell differentiation, which have a much more aggressive biological behaviour, worse prognosis and require a completely different

therapeutic strategy.

Key words: atypical fibroxanthoma, clear cell differentiation, skin tumors.

Uvod

Atypicky fibroxantom (AFX) je zriedkavy
mezenchymovy nador patriaci do kategérie
~nemelanémovej rakoviny” koze (non-mela-
nom skin cancer, NMSC). V poslednej WHO
klasifikacii tumorov koze (1) je kategorizovany
ako n&dor s nejasnym histogenetickym povo-
dom a neurcitym biologickym spravanim
(kod 8830/1). Najcastejsie vznikd na Castiach
tela chronicky exponovanych slne¢nému zi-
areniu, najma na hlave a krku u starsich os6b
s vyraznou prevahou muzov (1-4). Incidencia
AFX nie je znama, ale v jednej novozélandskej
studii (5) predstavoval iba 0,002 % vsetkych
bioptovanych pripadov NMSC. Histologicky
pozostava z mixtury vretenovitych, histiocy-
toidnych a epiteloidnych nadorovych buniek,
ktoré zvycajne vykazuju vyraznu pleomorfiu
a pocetné mitdzy (1-4). Okrem ,bezného” typu
existuju aj zriedkavé varianty AFX s predomi-
nujucou urcitou bunkovou populdciou ¢i rasto-
vym vzorom, napr. ,Cisty” vretenobunkovy, ke-
loidalny, granuldrny, svetlobunkovy, rabdoidny,
pigmentovany hemosideroticky, pseudoangio-
matoézny ¢ myxoidny variant (1, 3, 4). Uvedend
Strukturdlna variabilita spésobuje pre patoléga
zna¢né diagnostické rozpaky, pretoze podobny
mikroskopicky obraz zdielaju rézne iné naddory
a kedZe AFX nema specificky imunofenotyp, je
vylucovacou diagnézou (1, 3, 4). V predklada-
nom ¢lanku autor opisuje pripad svetlobunko-
vého variantu AFX u starSieho pacienta. Snazi
sa v nom poukdzat na problematiku stanovenia
spravnej diagnézy a spdsob diagnostického
myslenia pri bioptickom vysetreni tejto zauji-
mavej nddorovej jednotky.

Kazuistika

Predmetom kazuistiky je 79-ro¢ny muz,
ktory bol dlhodobo dispenzarizovany v der-
matoonkologickej ambulancii s viacpocet-
nymi keratinocytovymi karcinémami ko-
ze. Vo veku 70 rokov mal diagnostikovany
a chirurgicky odstraneny keratoakantém
vyrastajuci za favou usnicou a nasledne aj

solidno-cysticky bazocelularny karciném lo-
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kalizovany za pravou usnicou. Ako 75-ro¢ny
mal exstirpovany dobre diferencovany ve-
rukézny skvamocelulérny karciném v lavej
infraaurikularnej oblasti. O rok neskér mal
resekovany dobre diferencovany skvamoce-
luldrny karciném na cele vlavo. Vetky nado-
ry boli odstranené kompletne s intaktnymi
resekénymi okrajmi a v sledovanom obdobi
bez zndmok lokalnej recidivy. Vo veku 79
rokov pacient pozoroval niekolko mesiacov
rast dalSej koznej lézie na lavom lici. Klinicky
islo 0 nebolestivy mierne prominujici hne-
dobelavy nodul priemeru 5 mm imponujuci
ako bazoceluldrny karcindm. Odstraneny bol
totélnou chirurgickou exciziou. Histologické
vysetrenie potvrdilo v kériu pomerne ohra-
nic¢ené solidne lozisko pozostavajuce z pleo-
morfnej nddorovobunkovej populacie (Obr. 1).
Bunky mali volumindéznu svetld az jemne
eozinofilnu cytoplazmu a vykazovali zjavnu
pleomorfiu, miestami az monstruézny vzhlad
s velkymi lalo¢natymi hyperchrémnymi jadra-
mi (Obr. 2). Dokaz hlienu aj polysacharidov
v cytoplazme (farbenie alcidnovou modrou

a metodikou PAS) bol negativny. Mitézy sa vy-

skytovali len sporadicky. Nador rastol striktne
intradermalne a nezasahoval do podkozné-
ho tuku. Imunohistochemicky bol pozitivny
na vimentin, CD163, CD68, CD10 (Obrazok 3)
a CD99 a negativny na polyklonové cytoke-
ratiny AE1/AE3, CD45, protein S100, melan A,
dezmin a alfa-hladkosvalovy aktin. Bez nekroz,
bez lymfovaskularnej ¢i perineurédlnej nado-
rovej propagacie. Histomorfologicky obraz
aimunofenotyp zodpovedali svetlobunkové-
mu variantu AFX. Nador bol odstraneny cely
s minimalnou vzdialenostou od resekénych
linii 3,0 mm. Po stanoveni diagnézy bol paci-
ent dalej sledovany onkodermatolégom bez
dalsej terapeutickej intervencie.

Diskusia

Hoci je AFX dlho (viac ako pol storocia)
znama onkologickd jednotka, stale je zdrojom
kontroverznych diskusii tykajucich sa histo-
genézy, terminoldgie a biologického sprava-
nia (1, 3, 4). Pévod tumoru je sice nejasny, ale
vacsina znakov napoveda o fibroblastovom/
histiocytovom origu (3, 4), ¢o potvrdzuje aj nas
pripad. Strukturalne aj imunofenotypovo je

Obr. 1. Solidny intradermdlne rastuci nddor pozostdvajtici z populdcie pleomorfnych buniek so svetlou
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Obr. 3. Imunohistochemickd pozitivita nddoru na CDI10. Zretelné je jeho ostré ohranicenie od stromy

(hematoxylin & eozin, obj. 4x)
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pribuzny pleomorfnému dermalnemu sarké-
mu (PDS), ktory je klasifikovany ako invazivny
zhubny nador (1) a podla nazorov niektorych
autorit méZze ist o morfologické spektrum jed-
nej neoplazie (1, 3, 4, 6). Obidva nadory totiz
pozostavaju z takmer identickej populdcie
atypickych/pleomorfnych buniek, ale zatial
¢o AFX je zvycajne dobre ohraniceny, intra-
dermalne lokalizovany a neobsahuje nekrozy,
PDS rastie infiltrativne, invaduje hlboko az do
podkozia a casto je sprevadzany nekrézami
a perineuralnou ¢i lymfovaskularnou nado-

rovou propagaciou (1, 2, 4).
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Aj napriek ,hrozivému” mikroskopickému

obrazu je AFX klinicky indolentny a prognos-
ticky velmi priaznivy tumor s nizkym podie-
lom lokalnych recidiva minimalnym (ak vobec
nejakym) metastatickym potencidlom (1, 2, 4).
Doteraz najvacsia metaanalyza (2) revidujuca
2912 pacientov s celkom 2939 AFX potvrdi-
la, Zze k lokalnych recidivam dochadza v 7,6 %
pripadov a k metastazam v 2,7 % pripadov.
O metastatickom potenciali AFX sa vsak v lite-
rature stale polemizuje. Niektoré zdroje k nemu
pristupuju velmi rezervovane a predpokladaju
(1,4-6), ze vacsina dokumentovanych metasta-

zujucich AFX v skutocnosti predstavuje inu
malignitu, napr. PDS, ktord bola nespravne dia-
gnostikovana. Midden et al. (6) retrospektivne
analyzovali 40 nddorov povodne diagnosti-
kovanych ako AFX, z ktorych po dokladnej re-
vizii az jedenast reklasifikovali na PDS a jeden
dokonca na vretenobunkovy skvamoceluldrny
karciném. Az tretina pripadov AFX teda v sku-
to¢nosti predstavovala ind prognosticky zavaz-
nejsiu koZznu malignitu. DoleZité je pripomenut,
ze na spolahlivu diferenciaciu AFX a PDS je
dolezité kompletné odstranenie celého tumoru
s dostatoc¢nym lemom intaktnej stromy, kedze
kla¢ovym znakom na ich odlidenie su hibka in-
filtracie a rastovy charakter nadorovobunkovej
populacie na periférii 1ézie (4, 6).
Zaujimavostou nasho prispevku je svetlo-
bunkovy variant AFX, ktory je raritny a tvori asi
5% vsetkych typov AFX (7). Podla poslednych
informacii bolo doposial publikovanych len 21
pripadov, ktoré sumarizuje vo svojej recentnej
praci Katafygiotis (8). Priemerny vek pacien-
tov je 78 rokov s pomerom muzov a zZien 6:1.
Prevazna vacsina |ézii (76,2 %) vyrasta na hlave
(8). Klinicky sa svetlobunkovy AFX prejavuje
ako nebolestivy hnedasty alebo nacervenaly
kozny plak alebo nodul (8). Zvycajne rastie po-
merne rychlo, takZe interval medzi nadstupom
ochorenia a diagnézou je relativne kratky (8).
V tomto smere nas pripad koreSponduje s lite-
rarnymi udajmi. Hoci samotny mikroskopicky
vzhlad AFX nemd Ziadny prognosticky vyznam,
AFX s dominujucimi svetlobunkovymi ¢rtami si
zasluhuje pozornost z pohladu diferencidlnej
diagnostiky. Ta totiz zahriuje réznorodé svetlo-
bunkové nddorové jednotky réznej histogené-
zy, ktorych odliSenie sa nezaobide bez Sirokého
panelu imunohistochemickych vysetreni. AFX
je pozitivny na vimentin, CD68, CD10, CD1a,
procollagen 1, fascin, al-antichymotrypsin
a variabilne pozitivny na CD99, CD163, a-hlad-
kosvalovy aktin a Faktor Xllla (2, 7-10). Prevazna
vacsina uvedenych markerov svedci o myofi-
broblastovej/fibrohistiocytovej diferencidcii.
Negativny je pri dokaze proteinu S100 a melan
A/MART1 (melanocytovy pévod), cytokeratinov
(epitelovy povod), dezminu (svalovy pévod),
CD34 a CD31 (endotelovy pévod) (2, 7-10).
V ramci diferencialnej diagnostiky pripadaju
do uvahy najma svetlobunkovy variant ma-
ligneho melanému koze (clear cell/baloon cell
melanoma), svetlobunkovy sarkém makkych
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tkaniv, svetlobunkovy variant skvamocelular-
neho a bazocelularneho karcinomu, svetlo-
bunkovy hidradenokarcinédm, trichilemalny
karcinom, pleomorfny liposarkém, nador z pe-
rivaskularnych epiteloidnych buniek (PECém)
a v neposlednej miere metastaza svetlobunko-
vého karcinému z viscerélnych organov, najma
rendlneho pévodu (7-11). Detailny opis tychto
jednotiek by vyrazne presahoval rdmec tohto
¢lanku, preto su v nasledujucom texte uvede-
né len ich zékladné imunofenotypové znaky.
Svetlobunkové karcinémy exprimuju spektrum
roznych cytokeratinov, ktoré pri AFX konstant-
ne absentuju. Potrebné je spomenut, Ze svet-
lobunkovy rendlny karcindm aj bazocelularny
karcindbm koze su zvycajne pozitivne na CD10,
ktory je aj markerom AFX, na o treba mysliet
najma pri probatérnych biopsiach koznych
tumorov so zachytenim len ¢asti nddorového
tkaniva. Maligny melaném aj svetlobunkovy
sarkom makkych tkaniv exprimuju zakladné
melanocytové markery melan A, HMB45 a S100
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cidencia AFX s dalSimi typmi koznych malig-
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V literatlre sme nasli tri vacsie suborné pra-
ce (12-14) vyjadrujuce sa aj ku komorbidite
pacientov s AFX. Pridruzené malignity koze
(najma bazocelularny a skvamocelularny kar-
cindm, menej melaném) sa u nich vyskytovali
v 50,9-64,1 % pripadov (12-14). Mozno teda
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pravdepodobne odzrkadluje spolo¢ny etiolo-
gicky faktor NMSC a tym je nadmerna expozi-

cia slne¢nému Ziareniu.

Zaver

Svetlobunkovy AFX je velmi zriedkavy
nador postihujuci preferen¢ne oblast hlavy
u starsich muzov. Zvycajne je tazko diagnos-
tikovatelny, pretoze imituje Siroké spektrum
primarnych aj sekundarnych nadorov koze.
Vzdy vsak musi byt spravne odliseny od inych
koznych malignit so svetlobunkovou diferen-
ciaciou, ktoré maju omnoho agresivnejsie bio-
logické spravanie, horsiu prognézu a vyzaduju
Uplne inu terapeuticku stratégiu.
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